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A szívsebészet fejlődésének köszönhetően folyamatosan emelkedik azon veleszületett szívbetegek száma, akik meg-
érik a felnőttkort. Joggal vetődik fel a kérdés, hogy milyen kihívásokkal kell szembesülni e betegek ellátásában. A köz-
leményben a szerzők áttekintik a hazai és nemzetközi adatok alapján a felnőttkorban előforduló, veleszületetten 
szívhibás betegek kezelésének problémáit. A felnőttkorban felismert egyszerű szívhibák, a műtéti beavatkozások  utáni 
residuumok, kinőtt graftok és billentyűk, a primer, illetve operált coarctatio aortae ellátása továbbra sem jelent prob-
lémát. A Senning/Mustard műtéten átesett nagyér-transzpozíciós betegek, illetve „Fontan-keringéssel” korrigált 
egykamrás betegek nagyon gondos ellenőrzése lenne szükséges az esetleges szívtranszplantáció idejének megállapí-
tásához. A szerzők véleménye szerint az emelkedő betegszám ellenére csak célzott betegcsoportok okoznak prob-
lémákat. Gondolni kell: 1. a korrekción átesett, panaszmentes betegek (Fallot-IV, Ross-műtét stb.) ellenőrzésére is, 
2. a zárt csoportot alkotó Senning/Mustard betegek folyamatos gondozására (mágneses rezonanciás vizsgálat, echo-
kardiográﬁ a, szérum brain natriureticus peptid vizsgálata), 3. az „egykamrás” betegek szívátültetésre való előkészíté-
sére, fokozott ﬁ gyelemmel a társszerveken (máj, tüdő) kialakuló károsodásra. A magzati kardiológia fejlődése miatt 
jelentősen csökken a komplex szívhibák száma, ezért a megoldás e betegeknél a csecsemőkori szívátültetés lehetne. 
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Kulcsszavak: felnőttkori veleszületett szívhibák
Perspectives in the management of congenital heart defects in adult patients
Due to improving results in congenital heart surgery, the number of adult patients with congenital heart defect is 
increasing. The question is: what kind of problems can be managed in this patient-group? The authors review the 
different problems of management of congenital heart defects in adults based on national and international literature 
data. Simple defects recognised in adults, postoperative residual problems, changing of small grafts and valves, cor-
rection of primary or operated coarctation aortae can be usually managed without problems. A very close follow-up 
is necessary to establish the correct period for heart transplantation in patients with transposition of great arteries 
with Senning/Mustard operation, and univentricular heart corrected with “Fontan-circulation” type surgical proce-
dure. The authors conclude that although the number of patients increases, only a few congenital heart diseases may 
cause problems. It seems important (1) to monitor asymptomatic patient who underwent operation (Fallot-IV, Ross 
procedure, etc.), (2) follow up regularly patients who underwent Senning/Mustard procedure (magnetic resonance 
imaging, echocardiography, brain natriuretic peptide measurement), (3) deﬁ ne the proper period of preparation for 
heart transplantation of patients with a univentricular heart, with special attention to the possibility of multiorgan 
(lung, liver, etc.) failure. Due to the improvement of foetal diagnosis of congenital heart defects, the number of 
 patients with complex congenital heart defects is decreasing. The standard management of these patients could be 
primary heart transplantation in infancy.
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Rövidítések
ASD = pitvari septumdefektus; biGlenn = bidirekcionális Glenn-
műtét; BNP = brain natriuretic peptide; GUCH = felnőttkori 
veleszületett szívbetegség; LVOTO = balkamra-kiáramlási pálya 
szűkülete; MR = mágneses rezonanciás vizsgálat; PDA = nyi-
tott ductus arteriosus; TCPC = teljes cavopulmonalis anasz-
tomózis; TGA = nagyér-transzpozíció; UVSZ = egykamrás szív; 
VCI = vena cava inferior; VCS = vena cava superior; VSD = 
kamrai septumdefektus
A felnőttkorú veleszületett szívhibás betegek speciális 
 ellátást igényelnek a kardiológusoktól és a szívsebészek-
től. A múlt század közepén elinduló szívsebészet az 
1980-as évek közepére jutott el arra a fokra (nagyér-
transzpozíció esetén újszülöttkori „arterialis switch” re-
konstrukció), hogy fokozatosan, folyamatosan megoldja 
mindegyik szívhiba sebészi kezelését (lehetőleg már cse-
csemőkorban a normális fejlődés biztosításához), és így a 
nagyon magas újszülött-csecsemő mortalitást minimá-
lisra tudja csökkenteni. A századfordulóra alig maradt 
inoperábilisnek minősíthető eset, gyakorlatilag majd-
nem minden betegen lehet már sebészileg (rekonstruk-
ció, palliáció, szívtranszplantáció) segíteni. A betegségek 
mintegy 80%-át (nyitott ductus arteriosus [PDA], pitvari 
septumdefektus [ASD], kamrai septumdefektus [VSD] 
stb.) véglegesen lehet korrigálni, körülbelül 10–15%-ban 
olyan sebészi megoldás alkalmazható, amely a későbbiek-
ben jó eredményű reoperációt igényelhet (például: cse-
csemőkorban beültetett homograft, graft cseréje felnőtt 
méretűre), és 5–10%-ban egykamrás szív (UVSZ) esetén 
az alkalmazott műtéti megoldást (Norwood, biGlenn, 
teljes cavopulmonalis anasztomózis [TCPC]) követően 
biztos, hogy további beavatkozás (szív-, szív/tüdő transz-
plantáció) válhat szükségessé. Ennek eredményeként e 
betegek elérik a felnőttkort és a jelentkező problémáik-
kal (pályaválasztás, családtervezés, szülés stb.) a felnőtt 
belgyógyászt, kardiológust keresik meg, akik erre napja-
inkban szakmailag még nincsenek kellően felkészülve. 
Statisztikai adatok szerint ez az egyik oldalról ijesztően 
nagyszámú betegcsoportot képezhet. Az Amerikai Egye-
sült Államokban végzett felmérés szerint 2000-ben 
623 000 (egyszerű 320 000, közepes 165 000, komplex 
138 000) gyermekkorú, veleszületett szívhibás betegen 
kívül 788  300 (egyszerű 368  800, közepes 302  500, 
komplex 117  000) felnőttkorú, veleszületett szívhibás 
beteget tartottak számon, és számuk évről évre 5%-kal 
növekszik [1]. Másik oldalról a speciális, felnőttkorú ve-
leszületett szívhibás beteg (GUCH) centrumokban ke-
veslik az ott megjelenő betegek számát. Erre két ma-
gyarázat is van: 1. Az a beteg, akinek 6 hónapos korában 
sikeresen zárták a kamrai sövényhiányát, azóta egész-
ségesként él. Tekintettel arra, hogy a múlt században jól 
működő gyermek kardiológiai gondozóhálózat szétesett, 
a  folyamatos ellenőrzés nem megoldott. A hölgyeknél 
még a terhesség vállalásakor említésre kerülhet az ope-
rált  szívbetegség, de ez a férﬁ aknál, amióta a kötelező 
katonai szolgálat (sorozás) megszűnt, semmilyen formá-
ban nem kerül látótérbe. 2. A szívműtétek 10%-át végzik 
congenitalis szívhiba miatt. 100 operált betegből 90 fel-
nőtt beteg (coronaria-, billentyűbeteg, aortaaneurysma, 
dissectio) folyamatosan megjelenik kontrollvizsgálaton 
kardiológusánál, de a veleszületett szívhibásak közül csak 
az a 2 (egykamrás szív [UVSZ], reoperációra váró), aki-
nek panaszai vannak. A két oldalról jövő bizonytalanság 
misztikussá teszi a felnőttkorú, veleszületett szívhibás 
betegek ellátási szükségességét, pedig ez egyre inkább 
letisztulttá válik.
Milyen betegek kerülnek látótérbe?
1. A gyermekkori diagnosztika fejlődésével egyre keve-
sebb, de elkerülhetetlen az anatómiai okok miatt (bicus-
pidalis aortabillentyű, mitralis prolapsus, ASD, cor triat-
riatum stb.) csak a felnőttkorban felismerésre kerülő 
primer betegség. Ezek megoldása idáig sem és most sem 
jelent különösebb problémát a szívsebészek és kardioló-
gusok számára.
2. Emelkedő számban jelentkeznek a műtétek során 
maradt residuumos esetek. Ezek súlyosabb formáit még 
gyermekkorban kell megoldani, de enyhébb esetek a kor 
előrehaladtával (meszesedő pulmonalis billentyű, sub-
aorticus membránrecidíva stb.) okozhatnak olyan prob-
lémát, ami sebészi megoldást igényelhet. E csoportba 
sorolhatjuk azokat a betegeket is (nagyér-transzpozíció 
[TGA], arterialis switch, Kawasaki-betegség), akiknél a 
coronariabetegségek igényelhetnek sebészi ellátást.
3. A felnőttkorban biztosan sebészi beavatkozást 
igénylő veleszületett szívhibák 4 csoportot képeznek:
a) Coarctatio aortae primer vagy operált/dilatált ese-
tei. Ezek kezelését egyre inkább a katéteres intervenciós 
beavatkozás („covered-stent” beültetés) veszi át, csak ritka 
esetben, komplikációk megoldására szükséges a sebészi 
megoldás. Ez viszont nagyon bonyolult beavatkozást je-
lenthet, amihez nagy tapasztalattal rendelkező congeni-
talis szívsebészi team szükséges. 
b) A nagyér-transzpozíció sebészi korrekcióját Senning 
1959-en kezdte el, majd Mustard saját módszerével 
1964-től folytatta. A pitvari szinten alkalmazott terelő-
folt-technikákkal a keringést hemodinamikailag helyre-
állították, de a szisztémás keringést továbbra is a jobb 
kamra kellett, hogy ellássa. A várhatóan kialakuló jobb-
kamra-elégtelenség miatt Castaneda kezdeményezésére 
1984-től (hazánkban 1996-tól) megindult a betegség 
újszülöttkori anatómiai korrekciója (nagyartériák felcse-
rélése, coronariaszájadékok átültetése), felváltva az előző 
beavatkozásokat. Így a felnőttkort egy zárt betegcsoport 
érte el. Hazánkban a Semmelweis Egyetem II. Gyermek-
klinikáján és a Gottsegen György Országos Kardiológiai 
Intézet Gyermek-szívsebészeti Osztályán 1980 és 1997 
között 176 Senning-műtét történt, e betegek közül 
9–25 éves (átlagosan 12,5 éves) utánkövetés során 94 
beteg áll folyamatos gondozás alatt [2, 3, 4]. A Szegedi 
Egyetem Szívsebészeti Osztályán 1969 és 1994 között 
37 Senning- és 36 Mustard-műtét történt, ezek közül 
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napjainkban 34 (20 Senning, 14 Mustard) beteg áll el-
lenőrzés alatt (Csongrád regiszter adatai) [5, 6]. A bete-
geken jelentkező tünetek: tricuspidalis insufﬁ cientia, rit-
muszavarok, leakek, cavaszűkületek mind a kezdődő 
jobbkamra-diszfunkció, -elégtelenség résztünetei. Ezek-
nek a tüneteknek a kezelése csak tüneti kezelés, általában 
nem segít jelentősen a panaszok megoldásában. A végle-
ges megoldást a szívátültetés jelenti, de az időpont opti-
mális megválasztása nincs megoldva. Általában súlyos 
keringési elégtelenségben, „végstádiumban” indikálják a 
műtétet, amikor már a beavatkozásnak nagyon nagy a 
kockázata. Sajnos, még nem lehetett kideríteni, hogy mi-
től alakul ki valakinél korábban vagy később a jobbkam-
ra-gyengeség. Egyes vizsgálatok szerint esetleg a hosszú 
ideig tartó hypoxia vagy a műtéti megterhelés (ﬁ brilláció 
előidézése, aortalefogás ideje stb.), vagy a társuló VSD 
játszhat ebben szerepet, de ezt igazolni nem lehetett. 
A jelenlegi közlemények csak arra terjednek ki, hogy 5, 
10, 20, 25 vagy 30 évvel a műtétet követően hányan él-
nek, milyen beavatkozást, intervenciót igényeltek. A fel-
adat az lenne, hogy ezt a betegcsoportot rendszeresen, 
lehetőleg évente ellenőrizzék (echokardiográﬁ a, BNP, 
MR, terhelés) [4, 6], és ezen számszerű adatok birtoká-
ban határozzák meg azt az időpontot, amikor még nem 
károsodtak a társszervek, és így nagyon jó eredménnyel 
végezhető el a szívtranszplantáció. Mindez nem tűnik 
megvalósíthatatlannak, amit a következő betegcsoport-
ban elért eredmények is alátámasztanak.
c) Fallot-tetralógia és egyéb, Rastelli-típusú műtétek 
(pulmonalis atresia + VSD, truncus arteriosus, nagyér-
transzpozíció + VSD + LVOTO). A Fallot-tetralógia 
anatómiai rekonstrukciója során körülbelül 60%-ban 
szükségessé válik a pulmonalis anulus nagyobbítása trans-
anularis folttal vagy homograftbeültetéssel. Ezek a meg-
oldások a gyermek növekedésével potenciálisan reoperá-
ciót jelentenek. Elsődleges megoldást a transzkatéteres 
billentyű beültetése jelenti (primeren homograftba vagy 
transanularis folt és kicsi homograft esetén előzetesen 
behelyezett, feltágított stentbe), de ennek kivitelezhe-
tetlensége esetén sebészi beavatkozás szükséges. Kinőtt 
homograft esetén megfelelő méretű homograft cseréje 
szükséges, a testsúlynak megfelelő méretű homograft 
esetén a billentyűszűkület megoldására ballonos tágítás, 
biológiai műbillentyű beültetése vagy homograftcsere 
jöhet szóba. Homograftbillentyű-elégtelenség és trans-
anularis folt esetén az insufﬁ cientia megszüntetésére 
 kezdetben homograftbeültetést alkalmaztunk. A jobb 
kamra tágulata miatt majdnem minden esetben a kifo-
lyási pályában aneurysma alakul ki, amelynek rezekálása 
szükséges. Sajnos a gyengült, vékonyodott izom miatt a 
kamra bizonyos fokig tovább tágulhat, ezáltal a homo-
graftszájadék további tágulata ismét billentyűelégtelen-
séghez vezethet. Ezért előnyben részesítjük a fémkeretre 
varrt biológiai műbillentyűk alkalmazását [7, 8, 9, 10]. 
Mikor történjen a beavatkozás? Erre az utóbbi években 
már pontos protokollok alakultak ki. A betegek folya-
matosan utánkövethetők echokardiográﬁ ás és BNP-vizs-
gálatokkal, és ezek alapján indikált MR-vizsgálat szám-
szerűsíti azokat a paramétereket, amelyek segítségével 
behatárolhatók azok az értékek, amelyek szükségessé 
teszik a műtétet. Miután kimutatták, hogy a jobb kamra 
regenerációs képessége 17,5 év után megszűnik, szüksé-
ges lenne ezeket a műtéteket még a felnőttkor elérése 
előtt indikálni és elvégezni. Ezzel megelőzhető lenne a 
„torzult” jobb kamra működése miatt kialakuló balkamra-
elégtelenség is és így a szívtranszplantáció szükségessége 
[11, 12, 13, 14, 15]. Szükséges lenne a szűrő-kontroll 
vizsgálat kiterjesztése az ebbe a csoportba tartozó azon 
betegekre is, akiknél residuum nem maradt a műtét so-
rán, így egészségesnek tekinthetők, de nem tudjuk még, 
hogy hosszú távon ez az „érintett” jobb kamra hogy bír-
ja a terhelést, például a többszöri szülést.
d) A legfőbb problémát okozó betegcsoport az uni-
ventricularis szív (UVSZ). UVSZ esetén az egyik kamra 
nem fejlődik ki, részben vagy teljesen hiányzik. Ez 
 érintheti a jobb kamrát (tricuspidalis atresia, pulmonalis 
atresia + ép kamrai sövény, Ebstein-anomália, komplett 
AV-septumdefektus hypoplasiás jobb kamrával, kettős 
kiáramlású jobb kamra hypoplasiás jobb kamrával, korri-
gált nagyér-transzpozíció hypoplasiás bal kamrával) vagy 
a bal kamrát (hypoplasiás bal szívfél, komplett AV-septum-
defektus hypoplasiás bal kamrával, kettős kiáramlású 
jobb kamra hypoplasiás bal kamrával, korrigált nagyér-
transzpozíció hypoplasiás jobb kamrával, univentricula ris 
szív), amelynek legsúlyosabb formája a hypoplasiás bal 
szívfél szindróma. Komplex szívfejlődési rendellenesség 
miatt már újszülött- vagy csecsemőkorban palliatív be-
avatkozást igényelhetnek: csökkent tüdőkeringés miatt 
systemopulmonalis söntműtétet, elárasztott tüdő miatt a 
pulmonalis arteria beszűkítését vagy a pulmonalis törzs 
ligaturája mellett söntkészítést. Nagyobb beavatkozást 
jelent hypoplasiás bal szívfél szindróma esetén az 1-2 
 hetes korban elvégzendő Norwood-műtét (jobb kamra–
arteria pulmonalis törzs–aorta folytonosság kialakítása, 
illetve a pulmonalis keringés biztosítása az arteria ano-
nyma vagy a jobb kamra felől, és pitvari sövényhiány ké-
szítése), amelynek műtéti, perioperatív kockázata kiug-
róan a legmagasabb a veleszületett szívhibák korrekciója 
közül [16]. 2000 és 2009 között az Amerikai Egyesült 
Államok 53 centrumában 2557 Norwood-műtét tör-
tént, 22%-os kórházi mortalitással. Évi 0–10 műtét (34 
centrum) esetén a mortalitás 27%, évi 10–20 műtét (13 
centrum) esetén 21%, évi 20 műtét feletti esetszám ese-
tén (6 centrum) 18% volt [17]. A gyermekek 6–12 hó-
napos korában javasolt megkezdeni a két keringés el-
különítését, elsőként a vena cava superior beültetését 
az  arteria pulmonalisba (bidirekcionális Glenn-műtét), 
majd 3 éves kor körül a vena cava inferior conduittal tör-
ténő beszájaztatását a pulmonalis arteriás rendszerbe 
(teljes cavopulmonalis anasztomózis – TCPC). E két be-
avatkozásnak (a műtétre való várakozás ideje alatti + mű-
téti) mortalitása 10-10%-ra tehető, ennek megfelelően e 
műtéti sorozat végét a hypoplasiás jobb kamrás betegek 
75%-a, a hypoplasiás bal szívfeles betegek 50–55%-a éli 
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meg. További sorsukat, életminőségüket részben a kamra 
típusa határozhatja meg. Az anatómiai jobb kamra a 
szisztémás terhelését meghatározhatatlan ideig bírja, 
így e betegek további sorsát a szívtranszplantáció hatá-
rozza meg. Hazánkban 2012-ig 2 Glenn-, 2 Fontan-, 10 
Kraetzer-, 6 Bjork-, 183 biGlenn-, 175 TCPC-műtét 
történt, a 38 sikeres Norwood-műtétet 26 biGlenn- és 
16 TCPC-megoldás követte [18].
A TCPC-megoldás rutinná válása előtt a Fontan-, 
majd Kraetzer-műtétekkel történt a Fontan-keringés ki-
alakítása. Ezeknél a VCS–jobb pulmonalis arteria, VCI–
jobb pitvar–bal pulmonalis arteria, illetve jobb pitvar–
pulmonalis arteria anasztomózisokkal alakították ki a 
hemodinamikai keringést. Mivel a fokozatos kamraelég-
telenség, AV-insufﬁ cientia miatt jelentősen emelkedhet 
a jobb pitvari nyomás, gátlódhat a sinus coronarius ürü-
lése, a nehezített coronariakeringés miatt a myocardium 
fokozott károsodásnak lehet kitéve, amit a társuló rit-
muszavarok tovább súlyosbíthatnak. Ezért ezeknél a be-
tegeknél felvetődik a TCPC-re történő átoperálás szük-
ségessége.
A Fontan-, TCPC-műtéten átesett betegek sorsáról 
több közlemény számol be. Egyesek megállapítják, hogy 
magas műtéti mortalitást követően a bal és jobb kamra 
típusú UVSZ-betegek sorsa között (elhalálozás és transz-
plantációmentesség) 10 évig nincs különbség (Wiscon-
sin, 1994–2007 között 256, TCPC-műtéten átesett be-
teg közül a betegek 44%-ánál előfordult balkamra-típusú 
UVSZ esetén 75±7%, míg a betegek 56%-ánál jelen levő 
jobbkamra-típusú UVSZ esetén 67±9%) [19]. Khairy és 
mtsai (Boston, 1985–2007 között 261 beteg, közülük 
135 Fontan-, 25 Kraetzer-, 98 TCPC-LT és 3 TCPC-
EC műtét) 10 év után 75%-nak, 20 év után 68%-nak és 
25 év után 54%-nak találták [20]. A legjobb eredményt a 
tricuspidalis atresiás esetek adták, a hypoplasiás bal szív-
félről adataik csak 15 évre visszamenőleg voltak.
E betegeken végzett szívtranszplantációval, a nagyon 
magas mortalitás miatt (40% 2–16 éves 5 gyermek és 
21–58 éves 5 felnőtt esetében) csak kevés centrumban 
foglalkoznak [21]. Egy New York-i munkacsoport ha-
sonló eredményről számolt be: 35 szívtranszplantáció 
során 10 beteg elhalálozott. Miután azonban a 24 Fon-
tan-műtét után 9 beteg, de a 11 Glenn-műtét után csak 
1 beteg halt meg, biGlenn-műtét után meggondolandó-
nak tartják inkább szívtranszplantáció, mint TCPC vég-
zését [22]. Ugyanakkor a Los Angeles-i munkacsoport 
mortalitás nélkül végzett 13 gyermek és felnőtt Fontan-
szívtranszplantációját követően azt a következtetést von-
ta le, hogy válogatott esetekben és időben jó eredmény-
nyel végezhető el a szívtranszplantáció [23]. Ezt erősítik 
meg Rungan és mtsai eredményei is (5 Fontan, 8 éves 
túlélés szelektált esetekben) [24].
A kérdések, amelyekre keressük a választ: Mi szerint 
válogassunk, és mikor operáljunk? A válaszokat Mori 
[25] és Rychik [26] közleményei segítségével közelít-
hetjük meg. A műtét sikerét nem csak a szív állapota 
 határozza meg. A „Fontan-keringés” (TCPC, Kraetzer) 
kialakítása speciális feladatok elé állítja a társszerveket. 
Egyrészt a megelőző, speciális, nagy megterheléssel járó 
szívműtétek nem múlnak el nyomtalanul a szervek mű-
ködésében (emelkedett vena cava superior nyomás, át-
meneti veseműködés-leállás, csökkent pulmonalis per-
fúzió stb.). Másrészt a csökkenő cardiac output, a vena 
cavákban folyó, fokozatosan emelkedő nyomású nonpul-
zatilis áramlás kedvezőtlenül hat az agy, a tüdő és legin-
kább a máj keringésére. A tüdőben kialakulnak a kolla-
terális erek, a plastic bronchitis, fokozódik a cianózis, 
csökken a terhelhetőség, és mindez felveti a szív-tüdő 
transzplantációnak a szükségességét. A szerzők a lassan 
előrehaladó májkárosodást elemzik, amelynek során máj-
ﬁ brosis, majd -cirrhosis alakul ki. Kérdés, hogy e folya-
mat kezdetén megtörtént szívátültetés visszafordíthatóvá 
teszi-e vagy csak megállítja a folyamatot. Az bizonyos, 
hogy előrehaladott állapotban csak az egy ülésben vég-
zett szív-máj transzplantáció jelenti a megoldást, ahogy 
ezt a Mayo Klinikán 2 esetben végezték (45 betegnél 
UVSZ miatt történt szívtranszplantáció, közülük 2 be-
tegnél szív- és májtranszplantációt végeztek [27]. Tehát 
a sikeres szívtranszplantáció idejének megválasztásában 
nem elég a szív státusának megállapítása, szükséges a 
tüdő [28] és a máj állapotának a gondos felmérése is.
Az UVSZ kezelésében új korszak indult el. Az intrau-
terin diagnosztika és echokardiográﬁ ás módszerek fejlő-
désének köszönhetően a diagnózis egyre pontosabban és 
egyre korábban állapítható meg. A terhesség alatt köte-
lezően előírt szív „négyüregi” echokardiográﬁ ás szűrő-
vizsgálat az univentricularis szív korai felismerését teszi 
lehetővé. Ennek eredménye, hogy azokban az országok-
ban, ahol ez nincs korlátozva, ugrásszerűen megnöveke-
dett e vitiumos magzatok terminálása [29, 30]. Dániá-
ban 1977-ben 1000 szülésből 0,34%, 2009-ben már csak 
0,09% volt az UVSZ-ben szenvedő újszülött (p = 0,001). 
A terhesség terminálása 2003-ban 0,09/1000 szülésről 
2009-re 0,42/1000 szülésre növekedett (p = 0,001) 
[31]. A tendencia azt mutatja, hogy több országban, így 
hazánkban is, csak az elhanyagolt terhességből vagy spe-
ciális, pszichés okokból születnek meg UVSZ-ben szen-
vedő magzatok. Ez megteremti annak a lehetőségét, 
hogy ezeknek a betegeknek ne kelljen a 2–3 nagy koc-
kázatú műtét után várakoznia a szívtranszplantációra, 
hanem ezt már csecsemőkorban sikeresen el lehessen 
 végezni. E kevés számú beteghez már rendelkezésre áll-
hat elegendő donor, és a csecsemőkori transzplantációk 
eredményei is jók. A hypoplasiás bal szívfél szindrómás 
újszülöttek életben tartását a palliatív hibrid megoldás 
jelenti.
Teendőink
A veleszületett szívhibákkal foglalkozó kardiológiai gon-
dozóhálózat felépítése, ahol protokollok szerint gondoz-
zák lehetőleg az összes, műtéten átesett szívbeteget, 
hogy az esetlegesen szükséges reoperációt (lásd Fallot-IV) 
még a felnőttkor elérése előtt el lehessen végezni.
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Felnőttkorban problémát, teendőket két betegcso-
port képez: a Senning/Mustard műtéten átesett nagyér-
transzpozíciós és a „Fontan-keringésű” univentricularis 
szívű betegek. Mindkét csoport kisszámú (hazánkban 
körülbelül 100 Senning-, 23 Mustard- és 180 TCPC-s 
beteg [2, 5, 7]), tehát folyamatosan, jól gondozhatók, 
a  szükséges vizsgálatok (echokardiográﬁ a, BNP, ergo-
metria, MR) akadálytalanul elvégezhetők. Miután a 
 kialakuló keringési elégtelenségnek a megoldása a szív-
átültetés, ezért a feladat azoknak a diagnosztikus krité-
riumoknak a pontos felállítása (Fallot-tetralógia MR kri-
tériumai mintájára), amelyek segítségével még optimális 
feltételek mellett lehet elvégezni a beavatkozást, így je-
lentősen javítani lehet annak korai és késői eredményét.
E betegek életkorának előrehaladtával várhatóan ug-
rásszerűen megemelkedhet az igény a speciális sebészi 
felkészültséget igénylő szívátültetésre, ezért fontos lenne 
a GUCH-sebészettel foglalkozó szívsebészeti, kardioló-
giai centrumok kellő felkészítése (műszeres keringés-
támogatás: ECMO, „műszív” hozzáférhetősége) e bete-
gek ellátására.
Anyagi érdekeltség: A közlemény megírása anyagi támo-
gatásban nem részesült.
Szerzői munkamegosztás: H. I., B. G., K. M., H. K., 
B.  B.: A hipotézisek kidolgozása. H. I., H. K., V. S.: 
Statisztikai adatok gyűjtése, elemzése. H. I., B. G.: 
A kézirat szövegének megfogalmazása. A cikk végleges 
változatát valamennyi szerző elolvasta és jóváhagyta.
Érdekeltségek: A szerzőknek nincsenek érdekeltségeik.
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